Het_ neurologisch
onderzoek

Hoe gaan we klinsch te werk ¢
Welke hersengebieden screenen we ?

Linken nazr het Kfinisch beeld van DCD Drda oz
Linken naat leze-en gedragsproBelen . w""‘“s;‘f‘m
EF Tant Ordes Lerdegent

Het kind met motore problemen

®# Hoe benaderen ?

8 Om didactische redenen : kunstmatige
opsplitsing in een aantal grote categotieén maar
zcket niet volledig (vb excl. neuromuscu]alre
- aandoeningen}

B Maaz .., andets nood aan hele cutsus neutologie
en. ‘ .

W doot de bomen het bos niet meer zien. ..

Het kind met motote problemen

® Wanneer we cen kind zien met motore problemen
u dan ¥al de diagnostiek altijd gelaid worden dooz

u de anamnese

® het somatisch onderzoek

= het Kinisch neurologisch onderzoek

-B Her geeftons de leidraad in welke ekt we miosten

zoeken naar een onderliggende corzank:

= De kennis van de embryologie en het situeren van de
problematiek in hepaalde herseasystemen daor het
Klinisch neurologischr onderzoek geeft ans belangrijke
handvaten tot corzakelijke diagnostick

Het kind met motore problemen

B Anamnese :

m Zywangerschap  hypertensie, pre-eclampsie,
wwangesschapsdiabetes, tweelinguwangerschap, premature
contracties, emshge hypﬂtensle

® Partus : pedpartale asfyxie, nood aan reanimatie ...

8 Motodsche ontwikkeling : miflpalen masr 0ok = _
houdingstransferten-: nmrollen komen-tot- zst,—f{mzpen,
komen tat stand, aznlezen van ﬁetsen Zwemmes, na.uk[edm

n Sprazk-en taalontwikkeling

n Socizle ontwikkeling . .

W Cognitieve ontwikkeling [Beting vas: smutuidisciplinarieir 1 |

u Hariiliale anammnese "

Belang van evolurit in de Gd

Het kind met motore problemen

8 Klnisch somatisch onderzock
%' Dpsmorfieén ) :
u Newrotiztane aandoeningen

x Khinisch lncmobgisch onderzoek.
= 518 Kini lnz

5 Klinische clusters:

1 Evalvatic van tonus .
2 Evahntic van posturale controle 2n evenwichtsreacties
3. Kwabiteit van willkkeurige bewegingen (observatie motore patranen)
® Dissaciatic
® Codrdinztie
x Variabibteit
o Rumpmtiﬁc
4 Petifere 1efleren
45 Pemideve reflexen

Het centraal zenuwstelsel

u- Verschillende mogelifkheden van bekijken en benaderen

u . Apamnede =
® KEnisch neurclogisch onderzoek
® Beeldvorming
# Struchyree] ¢ .
u D¢ belingsfkete heniendouchies
o Uinnimstureed
3 Diffusion Tensot inagiag
W Velumatdrchs seans
= Functionesl
a functicnele soans (MR
» Nevrofpsdologhch :EEG
& Neurometabool en genetisch
» Biochemisch
& Meleculdr genedsch




Het kind met motoee problemen

Ananmness
petsoonlih )
wuangeschip Klinisdh ondeccock
partad dysmocha
mifpalen . ' fraick
foakeot exat . peulogisch
speaak- pearms
.. pramidacl
cogritisfprofiel extra-pyramidzal
- tocilisage ‘ cerebellsic
Eumilizt ) tpotonis
neurcmusculaic
-l
Specifieka witval
Tubevesngmg
Beeldvormm hersew.n
l Gesn gk hng Gendngmemchmderzoek
Tee bevestiging R
Wletehaal 4. a2, Diﬂ_gj’.ose

L | Dgpose?]

Het kind met motore ptoblemen

B Welke neurologische systemen kunnen we
‘screenen’ met het klinisch neurologisch
onderzoek ?

"m Terminologie

.3 centraal motore systemen kunnen we screenen met het

neurologisch onderzael :

x L Hetpyramidaal gysteem s
De motardache schom en banen van cohorr naar mpgeemerg =~ spledonuy

& 2 Hetextra-pyramidaal systeem
Cratrale kerneq ~ coSrdinetia en precisic van bewaging - splerioam

= 3,De hersenschors (rartex) ¢o subcortex s
& Vaorste dcl:n ((p;c) fmpusi) 1 motivade — aturing - aandichttFengtier

A Ach elea { p A  blonealomen van allz dgnilen
'S ﬁgkalrpsg_nu:]_lumxw{emﬂﬁ!:h o oo
= Yizocel

n Midderdeels )
# Boren (Fadetanf) s matore handelingsplan - dorvale Mxrcam«-w:.u? -weg
x Qoder (Tecporsal) 1 spraak entaal — Interpratatic van geaproken ea gcu!:lt\'cn tash
gehoor ea gehevgen mat hlppacampor, Havels pecceplit {vootnlt strdory, war 2- wmg)
u 4 Het middenplea
m Corpus exllarum ea2eptum pelfotidum
n Limbiua tpaicom
4 Hypa
x 5 !uu:erebel!um of klelne herrensn

Het pyramidaal systeem

T2 gewogen beelden

De parasagittale witte stof




iHersei:k.amers_ of ventrikels ]

‘Witte stof

= [

Pyramidale tekenen

¥ Wijzen op mogelijke problemen in de witte stof.of op
de corticospinale banen
¥ Pyramidale tekenen:
~Verhoogds sonus in de Jedematen
- Pathologlsche reflexen:
- Hypemeftesde
- Extensie Reflectogens zone
« Folycinetisme
- Teken van Babinski
- Positief Rossolima reflex
- Voetzoolreflex in extensie

a Vb spastische &erchrale parese, metabole witte stofaantasting (vb

" adrenoleukedystrofi€), prematuriteit met milde witte stof atrofie
of gliose, ruggenmerglijden vb spastische paraparese of bij
tethered cord '

Tonusonderzoek en reflexen

2. Het extrapyramidaal systeem : basale kernen : grijze stof

nuglens caudatuy, thakmus, ghobus palidum en potamen-

Het extrapyramidaal systeem

Extra-pyramidale tekenen

ongecodrdineerde bewegingen
dysmetrie

onwillekeurige bewegingen
wisselende spierspanning bij dystonie
.chorea

Typische voorbeelden :
n Diyskinetische cerebrale parese na asfyxie
m Metabole azndoeningen met aantasting van de basale kemnen vh
zielre van Hallervorden-spatz
. ® Genedsche aandoeningen met aanlegstéomis van basale kemen:
vh semilobaire holoprosencephalie




Het cetéb‘ellurh

Cerebellaire tekenen :

a veriies van de splercofirdinatie .
zadat bewsgingen nitgevoerd
worden met abnomale ecerkte,
ritme en accuraatheid,

1 Onstabiliteit

n  evenwichts én .

~— cobrdinadeproblemen - -
" pemor '
n dysmetde

Qorzaken ¢ .

Het kind met motore problemen ’

Apmhnese
pecsoonlifk ‘
il Klinisch ondetzock
milpalen dyamorhe
motoor F}:slek
. sprazk-tal : neurslogisch ot
rognitiel profiel —_—— pyramidaa
samalisaﬁi extrapyoumidad
stebiel of progressief :r.rebdh}:
farvatieal hypotenia
heuromusoulair
et afudjlend Specibieke uitvel
Ter bevestiging
Beeldvorming hatsenea
Mitro-areay ¢ . . Beddvocm.nghetsmm

Geqd\lgmehsch ondezack

Vemuisateolie : aznlegstoomis .

Vermisateobe | vecwonen X I Geen afuiing

Cerebellaira atrofia : autolmemusn vh kinsboume %

Metsbonl vh Uarbohydrate deficiency Smdrome (DG Merabool enderzotk m
G L | Dignose?

Het kind met motore problemen

» Zwengerschap: gecompliceerd dooc
= Prematuriteit
® Pre-eclampsie
u Teeelingzwangarschap
x, Dizbetes
»  Klinisch neurologisch oaderzoek :
m Suoave hamstringt - stroeve voetdorsiflexie
u M2de pyamidile tekienen: vinnige KPR metwat ERZ en PC
» hlotoor : gande van Cecebrale Pasese tot Kiisch DCD beeld

®  Cognitief profiel : VIQ > FIQ - wiskundeproblemen

= Mide alpragmatische problemen

& Blance B snsmaese Groep van perventriculaize
witte stof gliose of mide atrohe
miet diffuse witte stof ateofiec

tekeott 210 (subjcorticale complesiteit
en organisatis
“Type voorbeeld ; de premtuue

® Pretermen : cesebrale leuko-encephalopathie




" Cerebrale lenko-encephalopathie

Gekarakteriseerd door 2 componenten :

1. Focale nectotische letsels en gliose in de
periventsiculaire witte stof ( perivenmkubire kukomahie)
2 vormen :
L gystische peeventricuhire leukomalide : focale necrose met
macroscepiehe cystan
z Nict—cysﬁsche perventriculaice leukomalaciz 1 focale neccose met
micrascopische cysten en vooral ghose
~— debelangrifiste vorm van leukomatadie op dit ogenbfik |
w  Reglospecifiek letsel : ischemic in vasculaire cind- en border
zanes { overgangszones tussen grote hersenarterEn)

Vasculzire eind en hordar zones : kwetsbaarheid van de
periventriculaire witte stof regio

1. Foeak necrose © .

= Fronto-parieto-occipitea! : spastische
quadsiplegie .

b. Parieto-oecipitel : spastische diplegie

Ahijd bilateraall
meestal asymmetrisch

NMR beeld

+Trregulaite efifjning trigonia
en corpus Jaterale ventrikel

*Venninderde witte stol enfof
" gliose in-trigoniz en
centrum semiovale

+Dun corpus callosum vn!
spleaiiim ~ :

Hrpoxisch ischemische witte stof Jetsels i een consfauum geaande van mide gliose te wijten
aan hypermofische astroeyten tot emstige perventacutaiee necrose mer ghose

1. Focale pesrose : .
2 Fronto-pasizto-cecipitaal : spastischt quadriplegie
b. Parieto-accipitas) ; spastische diplegie

Pyramidale bewegingsstoornis




L Pocale necsose : ’
. 2 Fronto-pasiete-orcipitadl ¢ ipasmqu\ndnplegc
before : . . b. Pasieto-occipitaal ; spastische diplegie -
Botax o : ’ C o Tussen deze 2 uitersten zitten alle tussenvormen !ll
3 post Botox S i post Botox
Nlet-cystlsche penventncula1te _ * Cerebale leuko-encephalopathie
leukomalacie
® Mildere vormea van ‘ Gekarakteriseerd door 2 componenten :
spasticiteit : vaak distale ‘ . . L
diplegie 1. Pocale nectotische letsels en gliose in de
m Mineue neuromotore periveatriculaire witte stof
problemen latese DCD : : 2 vormen

-=--1- = 1- tjstische pedventrculiire kukomahae focale necrose met.
mazcroscopische cysten
2 - Miet-cystische peciveatsicahire leukomalacie ! Focale nectose met

u Maar | Vazk geassocieerd

pmb!errfen in . ‘ ' microscopische cysten en vooral ghivse

= Cogite : T ) ) —+ debelanggijiste vorm van leukomabcie op dit ogenbik I
" 2"‘ ¢ ) ’ m  Repiospecifiek letsel : ischemie in vasculaire eind- en- bordee
® Keamerken van ASS ... . zones (overgangszones tussen grote hersenarterén)

& Zeker bij ELBW < 28w .
cerebrale leuko-encephalopathie u Rol van de pre-oligodendrocyt
. Progenitor cel in SVZ
Gekarakteriseerd door 2 componenten : . |

1. Focale necrotische letsels en gliose in de Pre:oligodendrocyt (cp 24w 25 9% vsn de OL)

periventriu:lainf witte stof : verlies van alle cellulaice Rijpe myeline producerende oligodendrocyt (a terme leefl:'ijd)'
elementen op die plaats

Bij kinderen van < 28w bqna steeds
5. Diffase component van leukomalacie
Diffuse zstrogliose en microgliose zondes focale necrose
Cel specifiek letsel [ =
hoge vulnerabiliteit van de pre-diigodend:ocyten




3

Cel surface fe border / end zones
activated by iz corebrale bload flow bij
%y moleaal, e

G micro-o bie

e

B -

. . — Reactieve astrocyten
microglia

Reactive Ouygen Speciesand .

| Reactive Nitrogen Species iCY‘DH" s vhintecferon | | Glutamaat
en tamor necrose factot / -

= yrije radicalen
N |

Encephaiopathie van de prematuur

Figurn L1: NMDA 1 HerhPDA Re

-!@E.'

(]
Nkm&w Xt i il 3 i S o P
. o
o e e et yir P B
e

B " gestoarde diffusiepasameters
® Pre-OLs schade leidt tot :
¥ axonale djpingsproblemen
® [unctieverlies van de axonen
‘& Verkies van projectic axonen far de cortex vanuit de thelamus
® Verkies van commisserzhe axonen vanuit het corpus callesum
® Verhies van associatic 2xonen toctico-coglicaal

Celdood en uitloper verlies van pre-oligodendracyt TR A  mmIinim mm e e e
NMDA en AMPA ceceptarzn
Weinig anti-oxidant serking / igheid Pe+ voor differentiaiia

P Crte s st oe o —<ligs van pre-oligodendrocyt * Encephalopathie van dé prematuur -

= Samenspel van
n destructieve mechanismen

& stoomis in hersenontwikkeling die zeer actief is in de
kwetsbare pedode voos PV

= Hoofdrolspelers : emwf’gwochgm
2 Pue gligodendrocyten ) \
» Miccoghn Tschemie )
P Triflammatie

*® Azonen . ue .
® Subplate neuronert Excitotoxiciteit door glutamaat

u Prolifecatieve telencephale d Vrij radicalen zanvatlen
u Ventesle germinatieve epithe Drugs

» Thahimus Ondervoeding

n Cortex

u cerehielum

Encephalopathie van de prematuur

: i |s¥ZenGE
pre-cligodendrocyten
' — .
. .

Axanale affecenten en efferenten
{projectz-commissuraal-arsociztie)

Vi
myelinisatie l | i :
- / subplate neuronen /2432w max dikte
Synaps voor wachtendy pxonen P
: / Cortile rargetplesey sz pdgratie

- GABA-erge
Thelamische entwildkelmng nEUrOnen
Dorsomedale nucleus mpuh‘r':rl\l-\ Totma Zfw Z8

\ Corticale ontwikkeling Corticsle ontuikkeling
Na 24w liminatis il Oppecste g
dendrsische synapsen axonen T chg; dikte 41

Diffuse PVL

Focale necrose
{microscoplsch)

Focale necros¢
{macroscopisch

43 NV
% gliose
60%% AxoaV

Cortex : PO/SM
Temp/hippo
20-30% NV
20-30% glisse

Naar]] ‘Vd‘pe




Diffuse PVL

-|Foczle necrosg
{microscopiscl

Focala necrose

N

Heeseastam
Cetebelium
90-100% gliose

Maar j] Volpe

Encephalopathie van de prematuut

primazir destructiove processen in de witte stof
primaire en secundairg verstoring

van de ontwikkelng van neuronale en avonale
stuctucen

combinatie van

De gevolgen van deze diffisse schade zifn in freloventis
- yee) belangeijer dan de gevolgen van de focale schade

»

S WL)]&W o NoRMAL

Y N o 1Ln

: A A - MODEFATE
1 -4-SEVERE

- N .
[

PR AP AN

Cerebrale leuko-encephalopathie
L] TN}%ische cognitieve profiel van dpremi.ture v
1CU graduates met CP of zonder CF maac
met mineur motore problemen in het earste
leveaspar is geassociéerd a1n de diffuse
componert vin PYL met 2l zijn gevolgen op de
neuronale ¢n axomale ontwikkeling

= Typische [Q proficl met eea discrepantie tussen

veg:le en (ge?fc:male wﬂrdighedr:np .
" VIQ>PIQ - :

. Typhche Cognitieve stonrmbusen

cimaspae leeatozerds

Zwrsls visoee] conatructef gebevgen

Flannings probleaizn N

Exccusere fenclies « imprlscontzple

Mosfzsme patroonbediensing

rekeaproblezen

schefproblemen

Tuslpmgmatische problemen |

Autlireespecinomstassiisen

NLD profidd f ADHD

Mental development

Mental developmental index (MDI-BDS)

Epibel < 26w | Epicure

i 0m 6y

. chssmates
Notmal(85) 4% 16% . 46%
U S P i S
Mild disabifity 2L Eren 2%
(70-84), %
Moterate disabifity 10% . 1% 1%
(35-69) 24%
Severe disabiity 18% 19t C13%
{<55) : 2%

Tom
“ZSdvrar 26w

Mitd pyeamidant
Teenlopen

ADHD

ASS spectrum .
Problemen met wiskunde
Vig>PiQ

.| Verbrede Virchow-Robin nuimt
Minder goede myelinkare

Milde veniskutomegalie door milde witte stof atrofie




" Het kind met motore problemen

Anzrrnesa
persoonigk
zwangarschap
pumus Klinfsch onderzoek
mitpalen ' dysmorfie
matoor . frsiek
spraak-ral | - nrurslogisch
cognitiel profl _— . pysamidaal
socialisatia . . . extrd-pyramides)
stirie] of progreesief carcbelair
famdizal ’

Speciﬁei:e wirval
Ter bevestiging

mW
" | Beddvonming hersenen - "
| Eeomi

l P Gericht gencrisch ondsrzack l

| Metabool onderzock \ m

T Dngnose?l

Progressief pyramidaal

® Metabole aandoeningen van de witte stof
R Vb leukodystoficén '
B Aanlegstoornis

| Vb tethered cord : soms pas opva}]end in de
groeispurt

adrenoleukodystrofie

Progressieve pyramidale tekenen]
Repressie mentaal
Afvlakking emotie

‘Door metabole aandoeningen

¥ Adrenoleukodystrofie :
progressieve dandoening
Stapeling van
zeer lange keten vetzuren
( peroxisomale aandoening)
Beladigsiilie Botiistéen
van myeline .

Het kind met motore problemen

u De hersenontwikkeling kan laattijdig verstoord
worden zoals vb de myelinisatieproblematiek bij
de prematiur’

¥ Andere problematieken ontstaan vcel vroeget
embryoriaal

B Vaak zeer emstige aandoeningen maar soms komen
ze pas tot uiting op schoolleeftijd

embryologie

Ontwikkelingsstadia | Piektjd tijd na conceptie

Primaire neumlatie 3-4 weken

" Prosencephale ont“;ikkeling 2-3 masnd

Neuronale proliferatie 3-4 maand
Neuronale migratie 3-5 maand
Organisatie 5 mnd-posinatazl

Myelinisatie . Geboorte - postnataal




. Vorming van de neurale buis

Hoorml Plate oo aiaava Haural Tube

De ontwikkeling van het centraal zenuwstelsel

B Primaite neurulatie : dotsale inductiefase ! aanleg
neutale buis , o .

e Secundaite neutulatie :aa;tﬂe_:g van het ruggetnetg
doot verlenging van de neurale buis

. Pathologic : DYSRAFIE

» Primaite neurulatie

m Anencefalie

a Myeloschisis

u Encefalococle

& Meningomyelotoele, Amold-Chized malformation
& Secondait neuculaiis
T a Dﬁgmnomyegenn
# Meningocoele — Epomeningocoele
M Lipoma, tecatoms, andere umoren
3
"

Detmale sinu
Tethered cord

|yl ke i bt

Primaitre neurulatie tatnold chiati malformatie
" W Arnotd Chisd malfocmatic type 1en 2 : ' :

wvierds Eknentames
P TIEY

D Keine harzanlonsll hangt boven het
nivesy van hel foramen magnim

Er ks een nima Wigang van de visrds
harsankamer

% Late berene | 01020 ORbelemmenda fquanilstrodm, -
1

doamszedy
vertargds merg

Arzald Chind pefrmoctio

de Kleina-heesentonsillen hangen
. 1ot beneden het foremen magnum

De Heine hersenen 2fjn
doomnidden gesneden om de
vierde hassenkamer zichtbaar te
malen, waatvan de uhging ter
hoogte van het foramen is
dichtgednskt door het
uimtegebrek.

I B Symptomen ¢
 adempauzes die zich vooral voordoea bij
het overeind komen

» stridor

u slikstoornisser

= nekpijn ’

& spieczwakte- gevoelloosheid -tintelingen

10




4

Secundaire neurulatie
tethered. cord

Secundaire neurulatie : syrinx -
hydromyelie

Symptomen ¢ val bij proelspuirt
progeessieve gangproblemen
progressieve holvoeten
toenemenda conunenuepmb!emen

.

Tethered vond ("gak!u’slarda coius") Is ontosmakeli verbonden mel het
Zisktebee'd van SB. Hat uggenmerg sladigl Immers min of meer blind in he!
defect, waar het met @a huld varbonden ks, Ock bY da gesloten verm (splna bifida
occuila) kan er esn verdikt uitelnda beslaan wazrdoor hel rugganmerg vast korni
1o zitten.

& Symploment
Splorreile

Fiia

Oevoelomleid

Tmu&qgmin romen tn haredm
Moits ia voelen vea wam & boud
Ahmm.u!:lrl:ﬂumh ammen en ben
3

Spassciteit b arsq of benen

Seofiase

Splermany vecien

Bless of dazmeantrole

Vet crenwicht pattarsal

Het kind met motore problemen

Anamnese’
persosatik
zwangeschap . Khnisch onderzoek
partus : - " dysmorhe
milpalen . . fmck -
moaloor ) neurologisch
spraak-tzz) pytamides)
cognitef profisl _ extra-pyramidaal
socialisane . cerebellait
stabiel of progressief " hypotonie
. famdial - " neummuseulair
R [P B R I .

et afeiend | Specifieke vitval

Tet bevestigng

G:richrgemh'sch onderzeet | l

Dia ose

Bedldvorming herensn
hiiceo-army
] Geen afwijking 7
— Teg bavey
Membool onderosk ’_“erl
~L | Dagrose ¢

® dysmetrie

Extra-pyramidale stoornis

® Verworvén :
letsels in de kernen :
extra-pyramidale
bewegingsstoormnis

Circulatoir-ischemische letsels

Basale kernen letsels:
+  atermen:acute diepe anoxic
- vb phcentelosiating, uterusruphumz, navelsieengprolaps. ..

¢ lotabsds : basale kemen : dorsale putzmen, plobus palkdus en
ventrohterale thalamische kernen

- ' pericentrzle Robndische zone ; contico-subcarticale
segiopvorming van ulegyritscleraticche microgyrie of cysten-

- ¥oorkomen bihteraal jvrj symmetdisch

Circulatoir-ischemische letsels

t

Basgle kernen letsels ;-

- fysiopathelogle : vulnerabiliteit onwille van :

. Regionzle drculatoire en metabole factoren

Regionale distrbutie van glutamaat receptorea pednatazl
_ Regio met hoge enerpicbiehocfte door prenatale maturatie

11




Het kicd met motote problemen

Anzmness
pecsoonlik
zwengerschap Klinisch onderzoek
partus dysmorke
mFpalen Fsiek
MOWOL reurslogisch
spraak-tasl [ 5
cognitief proficl —_— extra-pyramidaal
socialisatie cerebeltaie
stibial of progiessiel hypotoni
familtzal revromusculair
I

ot aFahend Specifiske virval

Ter bavestigiag

i a

icht genefisch ondirnek |
l Geen afwfjking Gerd l
Ter bevestiging .
— Terbevestigiog =~
Metibool onderzock Diagnose| -
L Dizgmse?l .

Hersenlijden doot metabole problemen

B Leigh syndroom

1 Probleemin de
adembalingsketen van de

Len |
-)

12




Leigh syndroom

St Extra-pytamidaal systeem
~ ; :

" Uit vetmuren en sutkers wordt energie gehaald , een Klein deed door rechisireekse
vomming van ATY N
Een belanggiijk deel van de energis worch gevennd door omzeming van NADH en FATH
naac AT dmy oxydatizve fosforylatie .
Dit gebeurt in de respiratolre katen in de mitochondrizn
Door genmatatie stoomis in complex 1 .o Ziekte van Hallervorden spitz

—— Het kind met motore problemen ) R - : . -
hraneise Peri-partale asfyxie ; verlengd
Pﬁ: - . .
zwangerschap Klinisch onderzotk 3
g 7 oo partiéle zuurstofnood
milpalen . fpick .
motoor seucologisch X B Parasagittale schade
spraak-taal pyramidaal | o )
cogninef proficl ——— extra-pyramidaal
socualisatia . cerebaBair
stabiel of progressiel A hypotonis
Familia) ) ' - neurpmuscalait '
T 1 S B \ e e - SR e
ot abijkend Specifiske uitval
Ter bevestiging
Beeldvormmngherstaen "
Mero-army
[ st |
. Ter bevestigin .
w—Jegbevesigng T
Metabool onderzack 2 Diagnose
=1 | Dingpose 71

Citculatoir-ischemische letsels

Spraak probleasa
. Mondshuiting. speekselvedies
Parasagirtale schade : A
-~ atermen :met vij langdurige partitle asfyxie op het einde Wosoor ; afhankelifl van Tapalisatie

vd Z8 of tijdens parius W_lde lessels

- lokalisatie : predominant in de watesshedgebieden tss de 3
grote hersenarterifn

- fysiopathologle @
het parasegitiale patroon is te wijten aan een te lage
perfusiedruk en dit heeft zifn maximale effect in de distale
zrteriéle gebjeden .. i .




Parasagittale schade

parasagittale schade

Anm
. Mlide peripartale asfpaie

Verraagde motose milpalen

Mide pymmidale tekenen .

Exica-pyeamidale tekenen Bjnmatoo,

Algemeen zwakdker [Q pt\iﬁr_\

Hardnelige articulatiesiconis

Finmotore problemen: dysmetriz

ADHD

]
Anzmnese
FCMﬁk Elinisch onderzoek
pxmnumgex rul:hap dpsmorfie
milpa! Frsiels
e neurblagiech
motoor v
o o
tngfli'!_ief?mﬁs - cerebelialr
socialisatiz ;
. stbiel of progressief h}'pﬂtﬁrtw L
farridbask nEuOmUsTAIL
Specificke uitval
“Tec buvestiging

Bealdvorming hersenen .
Micro-arcay - _ Bezldvorming htrsenen
] Gaen aiwiking lGen’ch: genetisch onderzotk l

Metabool anderziek ‘ Diagnose
"L | Diagnose ?

Het cetebellum

Cerebellaire tekenen}

verties van de splercodrdinatie
zodat bewegingen uitgevoerd
worden met abnormale sterke,
ritme en accuraatheid.
Onytabillteit
evenwicht- en
cagrdinatizproblemen
1 yemor
¥ dysmetrie

Corzaken

Vezmiratcofie ; 2anlegstoomit
Vesmisateofie : verworven.
Cerebellaire arofis ¢ sutoimminn v kinsboume
Methoo! vh Carboliydeate deficiency Syndrome COG

Het kind met motote problemen .
|
|
|
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Cerebellair verworven

u  Progressicf cerebelbic
= Atarh tebngiectuth
= Spino-cerchallaire ataxie
o Friedreich disease
Cereliral palsy (cacebellar type}
Famiial spinscarebeitar acophizs
GM1 and GM2 mngliosidoses
Mebachromatic feukedystrophy
Krabbe distase
Magle syrup ucine disease
Progeeisive rubella panencephalitis
Subncute sckroshg
ity
osfinfectious ermep!ntomydm
Eneephalisis
Other polyneuropadiies
Cerebellar fumo

" Het kind mes motore problemen

Anamnesa
persconlik
“zwangesschap
partus Khinisch onderzoek
mijtpalen - dysmorhie
molser . fjﬁgk
" r:prs;klml neurslogich
cognidef profie! ————t prowmida
soctzhsatia extra-prramidal
stabiel of progressief . .cereballait

~KRO niet afuilend ’
- Wel DCD beeld
Beeldvorming berzenen v —
T Eeerghetn
] Geen afwiing :nchtgmerg«:h anderzock [
erabool onderzock —_
L, | Dlagnose # |

Dlagnose

VORMINGSSTADIA

Ontwikkelingsstadia IPEektijd tijd na conceptie

Primaire neurnfate 3-4 weken

: Prosencephale ontwnkkehng 2-3 maand

Neuronale ptohferatie 34 maand
Neuronale migratié _ 3-5 maand
Organisafg'e 5 mnd-postnataal

Myelinisatie Geboorte - postnataal

De ontwikkeling van het CZS op macroniveau
Ventrale inductiefase : ontwikkeling van
het prosencephalon

@@@
gy

Twxcit Tlwachs A ety

@@s

2. Prosencephale ontwikkeling

Ontwikkeling van het CZ8

Embryologisch! Anatomische beozming
1 Prosencephaion ?“efracepb:laa Cerebyal Cortex/Subrorseal Moclel
basale gpangliz o hiterale veniikels
Dievcephalon Thakmus, Hypothalumas, E‘pimabmm

MidGinz proseacephalic development
Corpus c2llosuin, seprum peEach’um, op tic nerves ~

chizeme, bypothabmus
{ddeak
2Meseocephaton - \phat
LREomb phat A -pbalon Cerebeliom, Poos
il boloo Meduil
ephak oblongat:

Stoornissen van de prosencephale
' ontwikkeling '

8 Prosencephalic formation
® Aprosencefalie
u Atelencephaly
m Prasencephatic cleavage
a Holoprosencephaly : lobair en semllnbau
= Holotelencephaly
m Midline prosencephalic development
® Agencse corpus caflosum
m Agenese of seprum peflucidum (+- cerebral clefis)
= Sepro-opile dysplasia
= Septo-optic-hypothalamic dysplﬂsia

15




holop'rosencéphalié

Gendefecten op 11 verschBende cheomosomen
Soms oadéedee] van Smith Lemdi Opitz spndroom
{cholesterolipnthese;

7,8 dehydrocholesteccl)

Symptomen ; MR — ze2¢ chaotische dystone
Handmotoriek — zear veel onwilekeudge bewegingen
Geen cobrdinatie ~ dwanghandelingea

Hypotonie romp [ Spasticiteit benen §

Cave Botox | -

Septo—qptic—hypothalamic dysplasia

Atexie |

B Vazk geaetisch of Pt
vermoedelifk genetisch : ) ‘
» Pemorsier syndroom ;
septo-optische dysplasie

Sepio-optische dysplisie

; ¥ il
Empty selta : nood 2an substitatiz hormonaal

" Stootnissen in de prosencephale ontwikkeling
: aanlegstootnis corpus callosum

Vroegste componenten I weken w a
12 weken duideljk zichthaar
Bidirectionels grosi

» [nterface genu/lichaam

® Rosteurn - Genu - corpus ~

splenium-—.. - — -

.- & .Afgewerktop 20weken. - — —
% Verdikking: door groei van cross
fibess tijdens organisabe fase (wike
staf)

Stootnissen in de prosencephale ontwikkeling
: aanlegstoormis corpus callosum

vermoedelifk genetisch: :

2 Corpus callisum agenese

Agenese corpus callosum

B Partieel (dan meestal achtetaan) of volledig
B Hypotone zuigeling , later DCD beeld
B Leesstoornissen vil nonverbaal
M Autismespectrumstoornis

® Tourette syndroom ’

Partiéle corpus eallosnm agenese

% Jongen van 13 jaar

® Vioegere disgnose
e
“m Nuook kenmerken
CVlen
wiskendeproblemen

m Normaal KNO

u Beeldvorming:

pirtigk corpus callosum
AgENESE

16




Het kind met motore problemen

Anamingse
persoonlifk
zwangerschap
pamus Klinisch onderzock
milpalen . dysmortie
moteor . fsiek
sprazk-taal X neurologisch
cognitief prabie] _ pyvemidas]
socialipitie * extr-pyramidaz]
stabiel of progressiel cenebeﬂm
farndinal

Beekh ing b
lh’;:m:;; g hemenen " | Beddvomming hereren

l Geen alijhing cicht penetisch onderzosk ]

Defect in corpus callosum :

posttraumatisch ?

Symptomen ;

Gedrageverzndering ma mineur imume
Tourette sympiomen

Metaboo] onderiosk
1. D'ng\ose?l
Het Kind met motore problemen
Anamngse . - v
persoonlik
A Embiryologie
partus Khirisch onderzock
mjlpalen i dyamorile
raotoor Fysiek -
. spradetal neurologisch Ontwikkelingsstadia |Piektijd tijd na conceptie
cogniticl proficl e — prramidaal
soshalisatie extea-pyamideal i i i -
bid of progrssiel s Primaire neusulatie 3-4 weken
famaizal - . h)'pownle .
S N Ty I I’rosencephale ontw:kke:hil_g _2~3. n%g'..md ]
Neuronale proliferatie 3-4 maand
O niet afogkend Ly e wival DY RNO P
el DCD becld Terbevestiging Neuronale migratie 3.5 maand
Micre-amray [ Bedtdvomsing bersenen| Orgariisatie - 5 mnd-postnataal
LGt b ordersack | e '
| Geen afuijling rlchy genetiech ondermor Myelinisatie Geboorte - postnatzal
desa deczocl lagnose
| "L |Diagpose? .
De ontwikkeling van het CZS op b :
. . . s Fioyeiation of ——n-st—— Rap!d gre
microniveaun ) s = s}“xpiugenes»s
. 291
1. Neutogenese - postconceptioneel
1. Neuronale Proliferatie tussen 6 en 18 weken El? 10 n
2. Neuronale Migratie tussen 3 en 5 maanden '§' Newonal
3. MNeuronale Organisatie E 29 Higratlen

2 Synaptogenese
3. myelinisatie

Weeks

Fip. 6.1, Rrsin developmend darieg pestation s eady panstal lft, (Bostration by vounesy of ¥, Suvfers)
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Neurogenese : proliferatie

Stamcel — forebtain progenitot cel (dag 14)

Corticale progenitores!

LGE progenitos cel MGE progenitorcel
(latera) ganglionic eminence) {medial ganglionic emineace)
- Oiv genetische Ectorendl [

| Gorticale prramidde seuronen | et o otectencutonen GABA ecgic intemeurenen

Dag 21

1.Stoornissen van neutonale
proliferatie

B Microcephaly
t1 Radial microbrain
u Microcephaliz vera vh gendefecten bij MCPH5
1 Megalencephaly ’
u Isolated
B 80TOS
u Beckwith syndrome
. = Achondroplasia
u Neurscutaneous syndtomes
% Chromosomel disorders
® Hemimegalencephaly

Microcephalia veta

Butatie in ASPM g
Abnommal Spindle-fhe, Microcephaly-assoch)

Vb MCPHS: peirruire AR microcephalie :
geamutatie 1923-32
DeM] Abramaowicss Brussel ULB

Hersenen van 13 jarige () en 11 jange( o)

Megalencephaly

Vb SOTOS syndroom ; mutatis in NSD1 gen op 5435

Flinik: -

Factale kenmedien-kin -ogen
Gearanceerde hotdeelid

Groot hoofd-hazrgroai

Milde MR tof iormeal

Hypotone kinderen - later DCIH
Sprak e al -gadeag

NMR : kte mpelnisate

Casus 5

n Michael
m DCE
R Normaal klinisch
neurologisch ondeczoek
m ASS
B Taalstoornis
% Groot hoofd
& Geavanceerde botleeftijd
® NMR.: mild verbrede
Virchow-Robin cimte
B Vermoeden SOTOS

Het Idnd met motore problemen

Anamnese
pecsoonlik
- ewangerschag
pastus Klinisch onderzodk
milpaten dytmortie
matoor fsiek
sprask-taal nevrologisch
cognidef profiel Ee—— prmidail
soemlisatie ester-prramidaal
skabiel of progressief cagebellair
Femiasl bypotosic
. | neaurorusculait

Ter bevestiging

] T it afiikend
Wl DD beeld
<
I Geea a.fwﬁ!ﬁqg [
{ Metrbool ondereock M

Diagnose
1_ | Dizgiose ? l
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‘De ontwikkeling van het CZS

L. Neuwrogenese
postconceptioneel

1. Neuronale Profiferatie
weken

tussen S en 18

2. Neuronale Migratie tussen 3 en 5 maanden
3 Neuwronale Organisatie

2 Synaptogenese
3. myelinisatie

2. Stoornissen in neuronale migratie

1 Klassieke Lissencephal.ie/ subcorticale band heterotopie :
2 Cobblestone aspect
3. Pedventriculaire heterotopie

Subependymale heterotopie

4 Neuronale migratiestoomis niet te klasseren

Klassieke Hssencephalie
Schependyoiad heterotopie

Zees gladde sehors door pmsiige migratiestoonis !
aFwezige grrie = agyric
te wijde gyrie = pachygyrie

Sobcordeale band beterotople
e

De ontwikkeling van het CZS
1. Neurogenese postconceptioneel
1 Neurenale Proliferatie
2. Neuronale Migratie

wssen 6 en 18 weken
tussen 3 en § maanden
3. Neuronale Organisatie

2 -Synaprogenese, . T — |

3. myelinisatie

3. Neuronale otganisatie en late
migratie -
L I’olymicrogyrie '

n Generisch:
= 22511 VOFS
® AR

® X grbondin
¥ Mz gelasg locaBaste
« # Pedipteizch:Xo22 - g7~
x'nz:z’-l;l&sxgxz:;fﬁm
u
¥ Freoopasial : OFR 88
retein
o Infeckeus : CAIV
= Mewhool
n Postinfacet in uiero: genetisch

predispositie e
m schizencephafe — :

Polymicrogyrie

Postinfecticus my CAV

13 R e

Taalstoornis |

ie
| Genetische vormen : bifatecaal pedsglvische PMG I Epfeps
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De ontwikkeling van het CZS

posteonceptioneel
tussen G en 18 weken
- tussen 3 en'5 maanden

1. Neurogenese
. Neuronafe Proliferate
2. Neuronale Migratie
3. Neuronale Organisatie
% Synaptogenese
3. . Myelinisatie

Vootbeeld :Rett syndroom

Deletie MaCP2 gen
Gestegen ghutamant intra synaptisch 7

De ontwikleling van het CZS$

postconceptioneel
tussen G en 18 weken
tussen 3 en 5 maanden

1. Neurogenese

1. Neuronale Proliferatie

2. Neuronale Migratie

5. Neuronale Crganisatie
L -Synaptogenese . —. . ... . - ...
3. Myelinisatie ’

Problemen in myelinisatie

4. Myelinisatie
M Hetisoleren van de axonen door éen vedaag van gliacellen
waardoor geleiding van impulsen efficiEnter pebeued
_ m Vanzf tweede helft van de zwangerschap
W Vinafdan {s écfiop een vedviecvoudiging van

"7 7 T hessenvolume

x' Niet doot neuronale profiferatic

& Wel doot prokiferatiovan gliacellen of steuncelien; toenemende
myelinisatie, voming van dendrieten, axones en synapsen ea
bloedvatenvorming

myelinisatie

8 Prematuriteit
m PVL
® Andere : dood pre- oﬁgbdend:ocyten

2 Genetische oorzaken

u Metabole oorzaken vb aminozuten en
organische zuren defecten

® Hypothytoidie

u Postnatale ondervoeding

Belang van evolutie in de tijd !

Verkaal van ).
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Het kind met movoré problemen

Ansmngse
persoonlik :
awangrschag
parms Klinisch enderzotk
miipalen - dpmozhis
. MOTDOL fysiek
sprrak-tzs) nevrologisch
cognlficf profick pyeamidaal
. sociabisatiy extra-pysamlidaal
. stabie} of progressief cerebelisir
famifral hypotunis
L neuromusedair
. 2 il
| Ter bevestiging

Beeldvomming bersencn T
= ~

l Geen afeing - gricht geaetisch onderzotk [ B
. Ty [
[ ebool ondecsoek | Diagnose

L | Disgrwse 7 |

Het kind met mototre problemen

g De link naar DCD

» De 'international consensus group' Koos voor de term DCD
omdat : ' ‘ :

» de primalre kenmerken van de stoornls hiermee het best
getypeerd wordenh met name het ospect codrdinatiestoornis

w De term codrdinatie houdt de notle In van;
» infentionaliteit «—>  Planning
-« gprganisatievan de actie inrulmte en tijd - - -

~.f T+ Hef feif d&t 2R Mofore aéile een opeenvolging betekent |

van bewegingselementen
+ de motore actie aongepast moet zijn aan
omgevingsfactoren === Aandachtmotivatie

m De motorische activitelt vereist een proces van )
bewegingscontrole op verschillende higrarchische niveaus

Besluit over term DCD en DSM IV criteria: -

beD s ¢

Bruikbare functionele diagrose

Leldraad tot behandelirg : .
Bafllung van erkenning van een groep kirderen die anders uit de boot
vatlen ‘

MAARE

een klinische diagrose zonder ocrzekelijke verkloring -

- Fysiopathologisch-zeer heterogene grogp———-—---- - ———- = - -

‘gekende medische diagnese’ of 'bepaalde comorbiditel” shut
unctionsle diognose DCD rlet uit

Verwarring van diagnéstische niveau's

Maod enderzoek op ettolegisch diegrostisch niveau

Opletten om In studies geen fouten te maken In selectic van,

doelgroe | Movement ABC alleen is onvoldoende als criterium en

selecteert nog oftijd een neurologisch zeer heterogene groep

= DCD : een Klinisch functionele diagnose
met vele mogelijke oorzaken

B Voorbeelden :

Casusl
» JOLIEN _

= b Jear oud verwezen wegens ‘orharndigheid en ‘moeizaain
aatleren van complexe metore activitelten'

Normale zwangerschep en partus

Algemzen mild hypotone baby

Verlaat bereiken van motore mijlpalen

Normale infelligentie rekerproblemen '
Movement ABC percentiel B statisch en dyramisch

evenwicht hand-en balveardigheid 1 zwek

NEPSY 1 zwakke moterplanning

Zwakke fijne motoriek

Klirisch neurelogisch onderzaek : milde hypotonie, overigens
geen uitvalsverschijnselen ~ . o
» Diagnese? - - Dco
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JOLIEN

- m DCD diagnose juist moar fe ehg
m Verder functioneel onderzoek later toont aon

= Autismespectrumstoornis
+ Toch virden we het belangrijk ook DCD te
weerhouden bij dit meisje endanks de definitie

» Verder etiologisch onderzoek :

uJ OLIEN

n Subcorfleale witte s‘rof
latsels

n Vermoeden congenitale
CMV oe .

Casus 2
m Michiel

n Op 5 jaar verwezen omwille van taalstoornis
u Normale zwangerschap en partus
u Mild verfate motore mijlpalen-hypotoon

~ - u- Moeilijk-aanleren van fietsen zwemmen w——-— —- -~ —

= Michiel

u Diagnose : Velocardiofaciaal syndroom -

NEPSY : zeer zwakke motorplanning
Klinisch neurologiseh enderzoek : mild pyramidasl in OL disteal re >l

x Movement ABC PC 4 = Deletie 22q11
n NEPSY:motorplanningsproblemen VMP: zwak
u Non-verbaal TQ:94 VIQ:78
u Functionele diagnosen : taalsteornis
aandachttekort
bEb
Casus 3
s J asper
Michiel
E Jnnr oud
» Tweelirgawangerschap - a term - nermale parfus
Verbrede 2 Wat verlate motore mijlpalen
- . % Op7 Jdar : gedrogsproblemen - verthoeden ADHD
v’cChow_Robm 2 Movement ABCPe <!
Ruiten | N
E ]
a

Functioneel : vee| beter aansluttend bij kinderen met BCD dan bij
het matere beeld van kinderen met cerebrale parese

Sliit het ene het andere uit of hebben we te maken mes het eind van
eeh spectrum ?
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¥ Jasper

_|Milde periventriculaire
leukemalacie

Casus 4
Stijn

4

4 joar - extreem prematuue,25 weken,720gr
Gedurende 1 jaor beademing en nasale zuurstof
Normalz intelligentie
Zwakke groot- en fi]nmotore voardigheden
fMotorplanningsproblemen
Zwakke oondecht N
Taalpragmatische problemen
Blaghose 1 DCD profiel

rand autismespectrum ?
Kinfseh -reurologischigeen duldelijke pyramidale of extra-
pyramidele fekenenals baby zeer veel hyperextensiegedrog,
veedirgiproblemen huilbaby .
Beeldvorming: diffuse milde wirte stof contasting

1

8 MRIat 7y :

* Mild verbrede
laterale yentrikels

Meisje met DCD

Vermoedelijk
polygenisch

_m Kklinisch onderzoek: in

hoofdzaak problemen-
met complexe
- caordinatie

DCD

DCD
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= De groep kinderen die aan de DCD
criteria voldoet is zeer heterogeen in
oorzaak

'x Een medische diagnose sluit DCD
kliniek niet uit

u Bepuaride comorbide functionele
diagnosen sluiten elkaar niet uit

Scans van kinderen met DCD khiniek
Oorzaken zijn: - exogeen ischemisch.
Infectieus
© - genetisch syndromaal
genetische predispositie

Eindresultaat : verstoring van synapsvortning In neuronale
netwerken in de posterieure hersengebieden en/of
prefrontaal , terporaal..

..een belangrijke link naar comorbiditeit

-|— 4-- - Genetisch-polygenisch

DCD ootrzaken

1. Fxogeen ischemisch
2. Exogeen infectieus
3. Genetisch syndromaal

| & Stoomis van hersaneanleg in bepaside embryonele fases genetisch of exogeen l

Klinische clusters van symp fomen BELANG verschillende

34 ; nostische niveaus 111
toorms
. malstoornis
@

Neurologisch  epilepsie
gpathologische
Dorzaken:

zeer heterogeen i
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